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• SF. 37 años

• Tabaquista intensa

• 2014: 

•  Pioderma gangrenoso. AP:se descarta vasculitis y causas 
secundarias. 

 Tto: Prednisona y Micofenolato. 

 Buena Evolución

• 2016: 

• Cuadro meses de evolución: 

• Cefalea intensa. 

• Foto – acusofobia. 

• Fiebre 

       Compromiso progresivo  II, III, VIII pc

Caso Clínico



Síndrome febril prolongado + HEC + P.craneanos

Patología infecciosa de SNCPatología infecciosa de SNC
• Bacteriano específico
• Bacteriano Inespecífico
• Hongos

Patología inflamatoria no infecciosaPatología inflamatoria no infecciosa
• Autoinmune: Vasculitis de SNC
• Neoplásica
• Pseudotumor

Más alejadoMás alejado
• Paquimeningitis



• TC cráneo: normal

• Hemograma : hiperleucocitosis

• PCR: ↑   110

• VES : ↑ 45     

• Procalcitonina: ↓ 

• F.renal – ex orina normal. 

• VIH/ VDRL / VHB /VHC negativos

• ANCA / ANA / SAF negativos

• IgG4 pendiente

• LCR: 
• Líquido claro.

• Presión de apertura elevada

• Citoquímico: normal 

• Bacteriológico directo, PCR, 
cultivos bacteriológicos especifico 
inespecíficos negativos 

• Micológicos negativos.

• PCR viral negativos

Paraclínica



RNM cráneo

Engrosamiento de las meninges con realce patológico a predominio 
de convexidad izquierda ,tentorio, y a nivel de seno cavernoso 
izquierdo → Imágenes compatibles con paquimeningitis



Sospecha clínica - imagenológica: Paquimeningitis
         

Etiologías:
• Autoinmune?:  sin compromiso autoinmune sistémico AC: ANA , ANCA, Ac SAF negativos. 

FR < 10,  IGG4:pendiete

• Infeccioso?: Estudio de LCR normal. VIH, VDRL negativos

• Patologia Maligna?: no otra sintomatología.TC Body sp

• Neurosarcoidosis? Sin nocion de afectacion sistemica

• Idiopática? dgt de exclusión

• :

• TTO:

• Inmunoglobulinas 4 ciclos.

• Ciclofosfamida 4 ciclos. Tto de inducción sin respuesta.

• Corticoides a dosis altas 1mg/kg- corticodependencia.

Entidad muy 
poco frecuente



Tratamiento

• Prednisona a dosis 1mg/kg

• Inmunoglobulinas 4 ciclos

• Ciclofosfamida 4 ciclos

Dada progresión de sintomatología, se postergan 
estudios diagnósticos invasivos, y se inicia tratamiento 

empírico



Evolución Clínica
• Gran limitación funcional en los empujes

• Remisión parcial de elementos de HEC. 

• Corticodependencia



Evolución 
imagenológica



•     ¿Biopsia meníngea ?



                       Biopsia meníngea

• Cortes de duramadre en la que se observa proceso inflamatorio crónico centrado por necrosis rodeada de 
macrófagos de aspecto epiteloide con aislados células gigantes multinucleadas de tipo Langhans. 
Presencia además exudado linfoide y escasos PMN. No se observa vasculitis.

En suma: aspecto histológico concordante con 
Paquimeningitis granulomatosa



        Paquimeningitis granulomatosa• Etiología

1. Neurosarcoidosis ?

2. BK ?

3. IgG4 ?

4. Idiopática: diagnostico de exclusión ?



Actualmente
• Sintomatología de difícil manejo

• Complicaciones

• Requirió PL evacuadoras

• Derivación Ventrículo peritoneal

• Corticoides 1mg kg dia en descenso. Profilaxis Vit D calcio 
TMP/SMX

• Azatioprina 100mg vo dia

• Continuará….



PAQUIMENINGITIS



Definición
• Engrosamiento inflamatorio y fibrosante, difuso o focal de la 

duramadre.

• Presentación: 
• - Encefálica (más frecuente)
• - Espinal
• - Espino-craneal

• Poco frecuente, escasa evidencia



Clínica
• Encefálico
• Cefalea crónica (Irritación meníngea / HEC – hidrocefalia obstructiva)
• Compromiso de PC: VIII, II, oculomotores (compresión)
• Crisis epilépticas
• Ataxia (isquemia cerebelosa) 
• Trombosis venosa 

• Espinal
• Dolor radicular
• Déficit motor
• Incontinencia



Etiología

INFECCIOSA

TBC

Sífilis 

Micosis: criptococo, histoplasma, cándida

Otitis por Pesudomona

NEOPLÁSICA

Carcinomatosis meníngea

Secundarismo encefálico adyacente

Linfomas

Meningioma

AUTOINMUNE / VASCULITS

AR

LES

Enf mixta del tejido conjuntivo

Vasculitis pequeño vaso GW/PAM/SChS

Sarcoidosis

IgG4

IDIOPÁTICA 



Paraclínica
1) Imagenología:  RNM con gadolinio

• De elección

• Engrosamiento focal o difuso de duramadre isointenso o hipointenso en T1 e 

• hipointenso en T2

• Realza homogéneamente con contraste

• Sitios mas frecuentes hoz del cerebro, tienda cerebelo, región paraselar y 
seno cavernoso

• Trombosis de seno cavernoso principal complicación



RNM con gadolinio 

A) Duramadre iso-hipointensa en T1 
B) Duramadre hipointensa en T2  
C) Iintenso realce tras la administración de contraste



RNM con gadolinio

• B) T1 marcado engrosamiento circunferencial de las meninges 

• C) Intensificación con contraste



Paraclínica• 2) Biopsia meníngea

• Confirmación diagnóstica

• Infiltrado inflamatorio crónico (linfocitos, 
plasmocitos, macrófagos) (B y C)

• Fibrosis de duramadre (D)

• Granulomas (10% incluso en  idiopática)

• Valorar presencia vasculitis / cel 
neoplásicas

• IHQ cel plasmáticas IgG4+





Paraclínica
• 3) Valoración etiológica 

• Infeccioso:
•     VIH 
•     VDRL
•     Punción lumbar valoración microbiológica

• Autoinmune
•      ANA / ANCA / FR 

• Otros
• TC tx abd pelvis: tumoral, sarcoidosis
•       Dosificación IgG4 pl y LCR 



Paraclínica
• Punción lumbar:
• Valoración etiológica:

•                 -Infeccioso: bacteriano especifico, inespecífico y hongos
•       -Estudio citologico: neoplásico

• PA generalmente aumentada (HEC)

• Citoquímico alteracinones inespecíficas: 50% Hiperproteinorraquia y 
pleocitosis a predominio de linfocitos

• Normal no descarta diagnostico



Tratamiento• Escasa evidencia

• Etiológico

• Primera línea Corticoides 

• Segunda línea Inmunosupresores: Azatioprina, Metotrexate, Ciclofosfamida

• Cirugía descompresiva: 
• - Casos excepcionales en compromiso encefálico
• - Precoz en compromiso  espinal

• Derivación ventrículo peritoneal si hidrocefalia obstructiva (sintomático)



Evolución

• Buena respuesta inicial a corticoides  

• Frecuente progresión



Nuevos tratamientos

1) RITUXIMAB



IgG4



Vasculitis



Idiopática



2) METOTREXATE 
INTRATECAL
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GRACIAS!
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